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Dank Verbesserungen in der Herzchir­
urgie und der perioperativen Betreu­
ung steigt die Anzahl der Erwachse­
nen mit einem angeborenen Herzfeh­
ler (AHF) stetig. Diese Patientengrup­
pe kennzeichnet sich durch ihre kom­
plexe Herzanatomie,  anspruchsvolle 
Pathophysiologie, hohe  Morbidität 
und erhöhte Mortalität. Die beste 
 Betreuung erfolgt in spezialisierten 
Zentren, aber grundlegende Kennt­
nisse dieser Patientengruppe sind für 
alle Ärzte der Akutversorgung wich­
tig. In dieser Übersicht werden all­
gemeine Aspekte der AHF mit einem 
 besonderen Augenmerk auf die 
 intensivmedizinische Versorgung be­
handelt. Dieser Artikel enthält keine 
detaillierte Beschreibung der unter­
schiedlichen Anomalien; diese fin­
den sich auf den Internetseiten des 
Canadian Adult Congenital Heart 
Network (http://www.cachnet.org. 
 Zugegriffen: 20. August 2013).
Epidemiologie
Angeborene Herzfehler kommen bei fast 
1% der Lebendgeburten vor, von denen 
ungefähr 1 von 1000 Kindern mit kom-
plexen Missbildungen geboren wird 
(. Tab. 1, [40, 65]). Vor 60 Jahren  haben 
nur 20% der Betroffenen überhaupt das Er-
wachsenenalter erreicht [38]. Dank Fort-
schritten in der Herzchirurgie und der pe-
rioperativen Betreuung überleben heutzu-
tage über 90% der Kinder mit AHF, was zu 
einer Prävalenz von ungefähr 4 von 1000 
Erwachsenen geführt hat [40, 55]. Dies be-
deutet ein stetiges Wachstum dieser neu-
en Patientengruppe, die mittlerweile grö-
ßer ist als die pädiatrische AHF-Popula-
tion [13, 65]. Die Hospitalisierungsrate ist 
für Patienten mit AHF doppelt so hoch 
wie in der normalen  Bevölkerung [37, 63]. 
Von den AHF-Patienten, die sich auf der 
Notfallstation vorstellen, sterben 20% oder 
benötigen eine Transplantation innerhalb 
von 3 Jahren [26].
Die Gruppe der komplexen AHF- 
Patienten ohne Korrektur kann unter 
Langzeitfolgen der chronischen Hypoxie 
und des pathologischen Lungenblutflus-
ses (LBF) leiden (. Infobox 1). Neben 
langfristigen kardialen Komplikationen 





F  Anomalien des zentralen Nervensys-
tems (z. B. Krampfanfälle) aufgrund 
von früheren thromboembolischen 
Ereignissen, 




Arrhythmien sind der Hauptgrund für die 
Hospitalisierung von AHF-Patienten [59] 
und machen über die Hälfte aller Notauf-
nahmen aus [26]. Zur deren Entwicklung 
tragen 
F  die angeborenen Anomalien selbst, 
F  hämodynamische Verschlechterun-
gen, 
F  atriale und ventrikuläre Dilatation, 
F  Fibrose und 
F  chirurgische Narben 
bei [13]. In einer retrospektiven Studie 
hatten 18% der AHF-Patienten supraven-
trikuläre Arrhythmien, wobei die höchs-
te Inzidenz bei der Fontan-Gruppe (45%) 
beobachtet wurde. Das Vorkommen von 
ventrikulären Arrhythmien betrug 5% im 
Allgemeinen und 14% in der Fallot-Tetra-
logie(ToF)-Gruppe [16]. Vorhofflattern 





F  korrigierter Transposition der großen 
Gefäße (TGA) oder nach 
F  Fontan-Eingriffen 
auf und birgt die Gefahr des plötzlichen 
Tods in sich, wenn die ventrikuläre Über-
leitung 1:1 beträgt [32].
Das Auftreten von Arrhythmien ist ein 
ungünstiges prognostisches Zeichen. 
Der Verlust der atrioventrikulären 
Synchronie und eine schlechte Frequenz-
kontrolle können das Herzzeitvolumen 
(HZV) erheblich beeinträchtigen. Eine 
Leitthema
Tab. 1 Relative Häufigkeit von angebo-




– Persistierender Ductus arteriosus 8%
– Pulmonalstenose 8%
– Koarktation der Aorta 6%
– Aortenstenose 6%
– Atrioventrikulärer Kanal 3%
Zyanotische Läsionen
– Fallot-Tetralogie 5%





Elektrokonversion in den Sinusrhythmus 
sollte erst nach Ausschluss eines intra-
atrialen Thrombus mittels transösopha-
gealer Echokardiographie (TOE) erfolgen. 
Auch wenn die Anästhesie bei einer Kar-
dioversion relativ unkompliziert ist, sollte 
ein Notfallplan vorhanden sein, falls der 
Eingriff zu einer Bradykardie führt. Dies 
ist v. a. bei Patienten ohne intravenösem 
Zugang zum Ventrikel wichtig. Die akute 
intraatrialen Reentrytachykardie (IART) 
wird primär durch Adenosin behan-
delt [5, 45]. Seine Vorteile sind die kur-
ze Halbwertzeit und das Fehlen von nega-
tiv  inotroper Wirkung. Wegen der hohen 
Rezidivrate ist eine Prophylaxe mit Dig-
oxin, Verapamil oder Klasse-1C-Medika-
menten, wie Flecainide, Propafenon oder 
Amiodaron, nötig. Die pharmakologische 
Behandlung einer IART bleibt aber lang-
zeitig meist erfolglos. Die kurative Vor-
gehensweise ist die Radiofrequenzabla-
tion [27]. Amiodaron kann aufgrund von 
schweren nichtkardialen unerwünschten 
Wirkungen v. a. bei jungen Patienten nur 
eingeschränkt verabreicht werden [61].
Die Behandlung einer Bradykardie, 
der zweithäufigsten Arrhythmie, erfor-
dert häufig einen Herzschrittmacher. 
Eine Dysfunktion des Sinusknotens tritt 
beispielsweise bei bis zu 40% der Fontan- 
Patienten auf [42]. Allerdings stellen feh-
lende Venenzugänge zum Herzen, Elek-
troden in nicht standardisierten Kam-
mern, hohe Reizschwellen, niedrige Reiz-
empfindlichkeit, Infektionen und Dys-
lokation der Elektroden potentielle Pro-
bleme dar [50, 58]. Patienten mit einem 
Rechts(R)-links(L)-Shunt müssen auf-
grund des Risikos einer systemischen 
Thromboembolie antikoaguliert werden.
» Das Auftreten von 
Arrhythmien ist ein ungünstiges 
prognostisches Zeichen
Ventrikuläre Arrhythmien sind seltener 
und treten meist aufgrund von Läsionen 
des rechtsventrikulären Ausflusstrakts 
(RVOT) bei ToF oder Pulmonalatresie 
auf. Andere Risikofaktoren sind: 
F  schlechte Ventrikelfunktion, 
F  vorangegangene Ventrikulostomie, 
F  hohes Alter beim Ersteingriff [8], 
F  QRS-Verlängerung über 180 ms, v. a. 
in Verbindung mit einer pulmonalen 
Regurgitation (PR) und rechtsventri-
kulärer (RV) Dilatation [22]. 
Eine Ablation hat unterschiedliche 
 Erfolgsaussichten, und eine antiarrhyth-
mische Behandlung konnte nicht mit 
einer verbesserten Überlebensdauer in 
Verbindung gebracht werden.  Interne 
 Defibrillatoren werden immer häufi-
ger implantiert, obwohl die Indikationen 
 weniger klar definiert sind als bei Erwach-
senen ohne AHF [18, 46]. Elektrodendys-
funktionen sind häufig, und die Funk-
tionsdauer der Elektroden beträgt nach 
8 Jahren lediglich 60% [29]. Diese hohe 
Dysfunktionsrate bedingt gerade bei jun-
gen Patienten mit einer Lebenserwartung 
von mehreren Dekaden wiederholte ope-
rative Eingriffe und ein erhöhtes Risiko 
von entsprechenden Komplikationen [4].
Der plötzliche Herztod war die häu-
figste Todesursache (26%) in einer Quer-
schnittstudie mit AHF-Patienten [44], 
wobei ToF, TGA, Koarktation der Aorta, 
Aortenstenose (AS) und schwere links-
ventrikuläre (LV) Dysfunktion die höchs-
ten Risiken waren.
Infektiöse Endokarditis
Die infektiöse Endokarditis liegt etwa 5% 
der AHF-Einweisungen zugrunde. Kleine 
Ventrikelseptumdefekte (VSD) und Ano-
malien des linksventrikulären Ausfluss-
trakts (LVOT) sind dabei die am häufigs-
ten vorkommenden Läsionen [33]. Bei 
einem nichtkorrigierten VSD beträgt das 
Risiko für das Auftreten einer infektiösen 
Endokarditis während der Lebensdau-
er 10–15%. Da die transthorakale Echo-
kardiographie nur bei 60% der Betroffe-
nen zu einem positiven Befund führt, ist 
die TOE meistens indiziert. Die Magnet-
resonanztomographie kann in Fällen von 
falschen Aneurysmen, infizierten Shunts 
oder Conduits vorgezogen werden. Die 
Endokarditisprophylaxe ist indiziert bei 
Patienten, 
F  die bereits eine Endokarditis hatten, 
F  mit nichtkorrigierten zyanotischen 
AHF, 
F  bis zu 6 Monate nach der Implanta-
tion von Fremdmaterial und 
F  mit zurückgebliebenen Defekten an 
einer Patch- oder Implantatstelle [24].
Herzinsuffizienz
Eine verschlechterte Pumpfunktion, v. a. 
rechtsseitig, tritt bei Patienten mit AHF 
häufig auf. Dabei ist das RV-Versagen ein 
entscheidender Faktor bei der Beurtei-
lung des klinischen Status und der Lang-
zeitprognose [12, 64]. Im Allgemeinen 
wird die RV-Druckbelastung weniger gut 
 toleriert als die Volumenbelastung. Bei 
zyanotischen Patienten stellt sich das RV-
Versagen meist nach dem 40. Lebensjahr 
ein. Ihnen kann mit Angiotensin-conver-
ting-enzyme(ACE)-Hemmern nicht ge-
holfen werden, da diese Medikamente die 
Zyanose noch verschlimmern. Aufgrund 
der zahlreichen Voroperationen und den 
meist komplexen Antikörperkonstellatio-
nen gehen Transplantationen mit Schwie-
rigkeiten und schlechteren Ergebnissen 
einher.
Die intensivmedizinische Behandlung 
der RV-Dysfunktion beinhaltet [47, 52, 
53]:
F  Optimierung der Vorlast (Volumen-
entzug bei RV-Dilatation),
Infobox 1 Gründe für die Über-
weisung an ein Zentrum für ange-
borene Herzfehler (adaptiert nach 
[31])
F  Erhebliche intrakardiale Shunts
F  Mehr als leicht erhöhter pulmonaler 
 Gefäßwiderstand
F  Mehr als mittelschwere linksventrikuläre 
Dysfunktion




F  Mehr als leichte obstruktive Herzklappen- 
oder Gefäßerkrankungen (außer isolierte 
Aortenstenose und viele Fälle von isolier-
ten Mitralklappenerkrankungen)
F  Erhebliche angeborene Anomalien der 
Koronararterien
F  Schwangerschaft bei Patientinnen mit 
schwerem angeborenem Herzfehler




F  Erhöhung des systemischen Blut-
drucks, um die Koronarperfusion zu 
sichern,
F  Steigerung der Inotropie (Dobutamin, 
Adrenalin, Milrinon, Levosimendan),
F  Herzfrequenz- und Rhythmus-
kontrolle (atriovenrtikuläre (AV) 
 Synchronisation),
F  Senkung der RV-Nachlast mittels gu-
ter Oxygenierung, Vermeiden von 
Hyperkapnie, Azidose und exzessiven 




F  Evaluation von mechanischen Unter-
stützungssystemen, wie die intraaor-
tale Ballonpumpe oder extrakorpora-
le Membranoxygenierung (ECMO).
Zyanose
Eine Zyanose (Desoxyhämoglobin >5 g/
dl) entsteht aufgrund eines unzureichen-
den LBF in Zusammenhang mit einem R-
L-Shunt, kann aber auch aufgrund eines 
übermäßigen LBF bei einem L-R-Shunt 
auftreten, wenn der Shunt durch ein Ste-
alphänomen zu einer systemischen Hypo-
perfusion führt [35]. Tritt eine verringerte 
Systemperfusion auf, müssen 
F  eine Dehydration vermieden, 
F  der systemische Gefäßwiderstand 
(SVR) aufrechterhalten, 
F  der pulmonale Gefäßwiderstand 
(PVR) erhöht und 
F  der Sauerstoffverbrauch minimiert 
werden. 
Das beste hämodynamische Gleich-
gewicht wird erreicht, wenn der pulmo-
nale Fluss (Qp) möglichst nahe beim sys-
temischen Fluss (Qs) liegt.
Patienten mit einer Ruhesättigung 
unter 85% bei Raumluft müssen einen 
Hämoglobinwert größer als 180 g/l  haben, 
um eine Hypoxämie auszugleichen [2]. 
Allerdings führt eine Polyzythämie zu 
einer Hyperviskosität, welche die Mikro-
zirkulation beeinträchtigt und das Risiko 
einer Thromboembolie erhöht [43]. Eine 
chronische Hypoxie kann ebenfalls Herz-
muskel- und Nierenfunktionsstörungen 
verschlimmern [19].
Wird kein palliatives Verfahren zur 
 Erhöhung des LBF eingeleitet, können 
zyanotische Patienten erhebliche aorto-
pulmonale Kollaterale entwickeln, auf-
grund derer L-R-Shunts zusätzlich zum 
intrakardialen R-L-Shunt entstehen. Die-
se Kollateralen konkurrieren mit dem dia-
stolischen Blutfluss in den Koronararte-
rien und beeinträchtigen damit die Herz-
muskelperfusion und -funktion.
Patienten mit zyanotischen Läsionen 
weisen eine abgeschwächte hypoxische 
Atemantwort auf, während die Antwort 
auf Hyperkapnie sowie auf Opioide er-
halten bleibt [7].
Pulmonale Hypertonie
Die pulmonale Hypertonie (PHT) ist 
durch einen mittleren pulmonalarteriel-
len Druck (PAD) größer als 25 mmHg 
 definiert und schränkt die funktionel-
le Kapazität und die Überlebenschance 
von AHF-Patienten ein [17, 34, 36]. Mög-
liche Ätiologien sind ein erhöhter vent-
rikulärer enddiastolischer Druck, ein er-
höhter linker Vorhofdruck oder eine Pul-
monalvenenstenose. Die Hauptursache ist 
 allerdings das Vorhandensein von lang-
dauernden und großen L-R-Shunts. Die-
se verursachen einen erhöhten Fluss und 
eine Übertragung des fast systemischen 
Drucks auf das Lungenkapillarbett, was 
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Zusammenfassung
Dank Verbesserungen in der Herzchirurgie 
und der perioperativen Betreuung steigt die 
Anzahl der Erwachsenen mit einem ange-
borenen Herzfehler stetig. Die perioperative 
und intensivmedizinische Betreuung dieser 
Patienten stellt aufgrund der vielen verschie-
denen Pathologien und chirurgischen Mög-
lichkeiten sowie der komplexen Pathophysio-
logie eine Herausforderung dar. Viele Patien-
ten entwickeln mit der Zeit Organdysfunk-
tionen und viele von ihnen benötigen Folge-
operationen am Herzen sowie  nichtkardiale 
Eingriffe im Erwachsenalter. Aufgrund der 
Komplexität sind diese Patienten in speziali-
sierten tertiären Krankenhäusern zu behan-
deln, die über ein disziplinenübergreifen-
des Fachwissen verfügen. Da dies in Notfällen 
nicht immer möglich sein wird, sind grund-
legende Kenntnisse dieser Patientengruppe 
für in der Akutversorgung Tätige wichtig. In 
dieser Übersicht werden allgemeine  Aspekte, 
wie pulmonale Hypertonie, Eisenmenger-
Syndrom, Zyanose, Schwangerschaft und 
 perioperative Betreuung, behandelt. Ein be-
sonderes Augenmerk gilt dabei der intensiv-
medizinischen Versorgung von kritisch kran-
ken Patienten mit angeborenen Herzfehlern.
Schlüsselwörter
Perioperative Behandlung ·  
Eisenmenger-Syndrom · Zyanose ·  
Physiologie · Pulmonale Hypertonie
Intensive care management of critically ill 
adults with congenital heart disease
Abstract
Due to improvements in cardiac surgery and 
perioperative care the number of adults with 
congenital heart disease is continuously 
growing. The perioperative and intensive care 
management of these patients is a challenge 
due to the variety of pathologies and surgical 
options as well as the complex pathophysiol-
ogy. Many patients deve lop organ dysfunc-
tion with time and many require multiple car-
diac operations as well as non-cardiac inter-
ventions during adulthood. While these pa-
tients are best treated in de dicated tertiary 
centers that provide a multidisciplinary ex-
pertise, basic knowledge of this population 
is important for everyone involved in acute 
medical care. This review will discuss some 
general aspects of adults with congenital 
heart disease such as pulmonary hyperten-
sion, Eisenmenger syndrome, cyanosis, preg-
nancy and perioperative care, with a special 
focus on the management of critically ill pa-
tients.
Keywords
Perioperative care · Eisenmenger syndrome · 
Cyanosis · Physiology · Pulmonary 
hypertension
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zu einem irreversiblen vaskulären Um-
bau führt [8]. Die reaktive Form der PHT 
zeichnet sich durch eine übertriebene Va-
sokonstriktion auf sympathische Stimuli 
(z. B. Schmerzen), Azidose, Hyperkapnie, 
Hypoxie und Hypothermie aus. Einer Ver-
schlimmerung der PHT kann durch einen 
hohen inspiratorischen Sauerstoffanteil 
(FIO2), einen arteriellen Kohlendioxid-
partialdruck (PaCO2)) zwischen 30 und 
35 mmHg und durch Sedation entgegen 
gewirkt werden. Eine inotrope Unterstüt-
zung in Verbindung mit einer systemi-
schen Vasokonstriktion erhöht den Koro-
narperfusionsdruck und die ventrikuläre 
Funktion und verringert den R-L-Shunt. 
Die selektive pulmonale Vasodilatation 
mit eingeatmetem Stickstoffmonoxid ist 
dabei der Hauptpfeiler der Therapie, ob-
wohl auch inhalative Prostanoide erfolg-
reich eingesetzt wurden. Die orale Verab-
reichung von Sildenafil, einem selektiven 
Hemmer der cGMP-spezifischen Phos-
phodiesterase vom Typ 5, wird prophy-
laktisch und therapeutisch eingesetzt [55].
Eisenmenger­Syndrom
Das Eisenmenger-Syndrom ist durch 
 einen PVR größer als 800 dynes•s•cm-5 
und einen bidirektionalen Shuntfluss ge-
kennzeichnet und ist die häufigste Ursa-
che von zyanotischen Herzbeschwerden 
bei Erwachsenen [67]. Der zugrundelie-
gende Mechanismus umfasst einen pro-
gressiven vaskulären Umbau der Lun-
genarterien. Viele Patienten mit Eisen-
menger-Syndrom erreichen ein mittle-
res Überleben bis in die Mitte der 3. Le-
bensdekade. Ein Abfall des systemischen 
Blutdrucks erhöht die Wahrscheinlich-
keit von R-L-Shunts und verschlimmert 
die Zyanose, was mit kardiovaskulärem 
Kollaps und Todesfällen in Verbindung 
gebracht wird. Ein plötzlicher Anstieg 
des PVR führt zu einem akuten RV-Ver-
sagen und verschlimmert den R-L-Shunt. 
Symptomatisches RV-Versagen, Arrhyth-
mien und alle akuten Änderungen der 
Vor- oder Nachlast gehen mit einer hohen 
Morbidität und Mortalität einher [3, 11].
Bei Patienten mit Eisenmenger-Syn-
drom und zyanotischen Patienten besteht 
das Risiko von perioperativen Blutun-
gen und Thrombosen neben komplexen 
 Anomalien des Koagulationssystems, wie 
Thrombozytopenie und niedrige  Werte 
für die Vitamin-K- abhängigen Gerin-
nungsfaktoren, den Faktor V und den 
von-Willebrand-Faktor [8, 60]. Die Blu-
tungsdauer ist allerdings meist aufgrund 
einer erhöhten Blutviskosität und eines 
verringerten Fluss normal. Die Erythrozy-
tose kann die Labortests beeinträchtigen, 
die zur Messung von „international nor-
malized ratio“ (INR) und der aktivierten 
partiellen Thromboplastinzeit verwendet 
werden. Dies erschwert die orale Antiko-




mosen sind in Fällen von ventrikulären 
Hypo plasien indiziert oder wenn die Wie-
derherstellung einer biventrikulären Zir-
kulation nicht möglich ist. Das palliative 
Verfahren leitet Blut an die Lungenarte-
rien oder an einen Ventrikel weiter. Der 
bidirektionale Glenn-Shunt ist die Ver-
bindung der Vena cava superior (VCS) 
mit der rechten Lungenarterie. Dadurch 
werden die arterielle Sättigung und die 
 Belastungstoleranz verbessert, obwohl die 
Zyanose bestehen bleibt, da sich das Blut 
der Vena cava inferior (VCI) auf atrialer 
 Ebene weiterhin vermischt. Die Vorteile 
lassen oft mit der Zeit nach, da es zu einer 
Entwicklung von pulmonalen arteriove-
nösen Fehlbildungen kommt, die zu einer 
Hypoxämie führen. Allerdings bestehen 
langfristige Überlebenschancen [30]. Der 
Glenn-Shunt wird normalerweise als Vor-
stufe vor einem Fontan-Eingriff durchge-
führt, mit dem die VCI über einen intra- 
oder extrakardialen Kanal in die Lungen-
arterien umgeleitet wird und das rechte 
Herz umgeht. Der Erhalt des rechten Vor-
hofs im Kreislauf hat zu einer massiven at-
rialen Dilation und einem erhöhten Risi-
ko für Thromboembolien und Arrhyth-
mien geführt.
Die Fontan-Zirkulation behebt die 
 Mischung von systemischem und pul-
monalvenösem Blut und verbessert die 
Zyanose. Die serielle Zirkulation entlas-
tet auch die Volumenlast auf den Ventri-
kel. Allerdings sind die physiologischen 
Auswirkungen einer Zirkulation nach 
Fontan extrem [25]: Der  pulmonale Fluss 
wird vollständig passiv gesteuert und 
ist ausschließlich vom Druckgradien-
ten zwischen dem zentralen Venendruck 
(ZVD) und dem linksatrialen Druck 
(LAD) abhängig. Es wird allgemein da-
von ausgegangen, dass ein Gradient von 
8–10 mmHg für diesen Fluss notwen-
dig ist. Faktoren zur Erhöhung des PVR 
 reduzieren den LBF, was zu einer inad-
äquaten Füllung des systemischen Vent-
rikels und einer Reduzierung des HZV 
führt. Die venöse Hypertonie ist da-
bei eine unausweichliche Folge des nicht 
existierenden RV und geht mit periphe-
ren Ödemen einher. Die Dysfunktion des 
systemischen Ventrikels führt zu einem 
Anstieg des LAD und einer Reduzierung 
des LBF. Die Fenestrierung des Fontan-
Kreislaufs (Öffnung zwischen dem Con-
duit und dem rechten Vorhof) wird oft bei 
Risikopatienten eingesetzt. Sie erlaubt den 
Erhalt des systemischen HZV auf Kosten 
einer Entsättigung.
Bei einer passiven Lungenzirkulation 
wird eine Hypovolämie schlecht vertra-
gen. 
» Bei einer passiven 
Lungenzirkulation wird eine 
Hypovolämie schlecht vertragen
Der Blutfluss durch die venopulmonale 
Anastomose hängt auch zu einem Groß-
teil von der Atmung ab. Die Vorteile der 
spontanen Atmung in dieser Gruppe sind 
hinreichend bekannt. Die Herausforde-
rung während der Sedation besteht da-
rin, eine Atemdepression zu verhindern 
und gleichzeitig eine wirksame Schmerz-
freiheit zu gewährleisten. Eine erfolgrei-
che Fontan-Zirkulation führt zu einer ar-
teriellen Sauerstoffsättigung (SpO2) von 
mehr als 94% bei Raumluft. Bei einer Sät-
tigung unter 90% sollte eine Überweisung 
an ein AHF-Zentrum zur weiteren Abklä-
rung erfolgen.
Die Fontan-Zirkulation kann zu einer 
hepatischen Dysfunktion mit Cholestase 
und Veränderungen des Koagulationssys-
tems führen [62]. Thromboembolien, ein-
schließlich Lungenembolien, treten in 18% 
der Fälle auf [10]. Systemische Thrombo-
embolien und Schlaganfälle können auf-
grund einer Fontan-Fenestrierung oder 
eines zurückgebliebenen ASD auftreten 
oder von einem Stumpf der Lungenarte-
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rie bzw. einer systemischen Kammer her-
rühren.
Eine unangenehme Langzeitkomplika-
tion ist das Auftreten des Eiweißverlust-
syndroms, das zu Durchfall und Hypo-
proteinämie führt. Diese Patienten haben 
eine 50%ige 5-Jahres-Mortalität [55]. Das 
Syndrom reagiert schlecht auf Diuretika, 
sodass eine chirurgische Korrektur des 
obstruierten Conduits nötig sein kann.
Palliative Shunts
Palliative Shunts werden zur Erhöhung 
des LBF eingesetzt, wenn eine endgültige 
Korrektur nicht möglich ist. Der meist-
verwendete Shunt ist die Verbindung zwi-
schen der Subklaviaarterie und der Lun-
genarterie (Blalock-Taussig-Shunt). Der 
Fluss wird dabei zum Großteil von der 
Abmessung des Shunts und hämodyna-
mischen Variablen bestimmt. Dadurch 
kann eine Senkung des systemischen vas-
kulären Widerstandes den LBF bei diesen 
Patienten dramatisch verringern.
Schwangerschaft
Wie kürzlich berichtet ist eine speziali-
sierte Versorgung der AHF-Patientin-
nen während der Schwangerschaft vorge-
schrieben [21]. Ein AHF ist die  häufigste 
Todesursache bei Müttern mit einer Herz-
erkrankung (. Infobox 2). Das Auftre-
ten von Komplikationen bei schwange-
ren Frauen mit AHF betrug 13%; dies 
schließt Lungenödeme, Arrhythmien, 
Lungenhochdruckkrisen, thromboembo-
lische Komplikationen und Todesfälle ein 
(. Infobox 3, [57]). Im Allgemeinen wer-
den Läsionen mit Regurgitationen besser 
toleriert als Stenosen. Die vaginale Ent-
bindung ist generell indiziert, außer bei 
Patientinnen, die Warfarin einnehmen, 
an einem Marfan-Syndrom, einem Aor-
tenaneurysma oder einer kritischen AHF 
leiden [21].
Erreicht eine Läsion während der 
Schwangerschaft einen kritischen 
 Zustand, sollte eine Operation bis nach 
der Geburt aufgeschoben werden. Ist ein 
Aufschub unmöglich, liegt die beste Zeit 
für eine Operation zwischen der 13. und 
28. Woche [21]. Sind perkutane Interven-
tionen nötig, sollten diese bevorzugt im 
2. Trimester durchgeführt werden. Bei 
Herzoperationen und Einsatz der Herz-
Lungen-Maschine ist die Mortalität der 
Mutter ähnlich wie bei nicht Schwange-
ren, aber das Risiko einer Fehlgeburt ist 
hoch. Eine peripartale Antibiotikapro-
phylaxe gegen die bakterielle Endokar-
ditis wird in Fällen mit einer Endokardi-
tisvorgeschichte empfohlen [24], ist aber 
Gegenstand von Diskussionen bei ande-
ren schwangeren Frauen mit AHF [66].
Infobox 2 Kontraindikationen für 
eine Schwangerschaft mit einem 
Mortalitätsrisiko der Mutter größer 
als 10% (adaptiert nach [21])
F  Pulmonalarterielle Hypertonie jeglicher 
Ursache
F  Marfan-Syndrom mit erweiteter 
 Aortenwurzel größer als 4 cm
F  Aortendilatation größer als 5 cm in 
Verbindung mit einer bikuspiden 
 Aortenklappe
F  Schwere obstruktive Läsionen des linken 
Herzes (schwere Mitralstenose, Aorten-
stenose oder Koarktation)
F  Schwere systemisch ventrikuläre Dys-
funktion (LV-Auswurffraktion kleiner als 
30%, New York Heart Association (NYHA) 
III-IV)
F  Vorherige Peripartumkardiomyopathie 
mit residueller Beeinträchtigung der 
linksventrikulären Funktion
Infobox 3 Prädikatoren von 
 mütterlichen kardiovaskulären 
 Ereignissen (adaptiert nach [57])
F  NYHA-Funktionsklasse-III und -IV
F  Zyanose (SpO2 bei Raumluft kleiner als 
90%)
F  Früheres kardiovaskuläres Ereignis
F  Systemisch ventrikuläre Auswurffraktion 
kleiner als 40%
F  Linksherzobstruktion: Mitralklappen-
stenose mit einer Öffnungsfläche kleiner 
als 2 cm2, Aortenklappenstenose mit 
einer Öffnungsfläche kleiner als 1,5 cm2, 
Gradient im linksventrikulären Ausfluss-
trakt größer als 30 mmHg
Für jeden vorhandenen Prädikator nach Car-
diac-Disease-in-Pregnancy(CARPREG)-Score 
wird ein Punkt vergeben. Risikobeurteilung 
von kardiovaskulären Komplikationen bei der 
Mutter:
F  0 Punkte: 5%; 
F  1 Punkt: 27%; 





Ungefähr 20% der AHF-Einweisungen 
 erfolgen in Verbindung mit Herzopera-
tionen. Etwa die Hälfte dieser Patienten 
benötigt eine primäre Wiederherstellung, 
die anderen Patienten unterziehen sich 
Nachsorgeoperationen [58]. Obwohl die 
beobachtete chirurgische Mortalität bei 
Erwachsenen mit AHF niedrig ist (1,5–
7%), treten bei 24% schwere postopera-
tive Komplikationen auf [6]. Zeit an der 
Herz-Lungenmaschine, Fontan-Eingriff, 
präoperativer Hämatokrit, Anzahl der vo-
rangegangenen Operationen und präope-
rative Herzinsuffizienz wurden mit einer 
hohen Morbidität in Verbindung gebracht 
[23], während ein abnormaler präoperativ 
durchgeführter Schilddrüsenfunktions-
test sowie erhöhte Bilirubin- und Kreati-
ninwerte eine erhöhte Sterblichkeit prog-
nostizierten [48]. Im Laufe eines Lebens 
können zahlreiche Nachsorgeoperationen 
notwendig werden, bei denen Mortalität 
und Morbidität ab der 3. Nachsorgeope-
ration deutlich ansteigen [15].
Perioperative Betreuung
Detaillierte Informationen zur Anästhe-
sie von AHF-Patienten sind in verschie-
denen Übersichtsartikeln verfügbar [8, 9, 
35]. Das perioperative Risiko ist bei AHF-
Patienten erheblich erhöht. Dies trifft v. a. 
bei Patienten mit einer schlechten Funk-
tionsklasse, PHT, Herzinsuffizienz und 
Zyanose zu [20]. Darum sollten Patienten 
mit einem mittelschweren oder komple-
xen AHF in einem spezialisierten Zent-
rum behandelt werden [31, 35, 65].
» Das perioperative Risiko ist 
bei Patienten mit angeborenem 
Herzfehler erheblich erhöht
Bei einer präoperativen Beurteilung  sollte 
– neben den genannten Risikofaktoren, 
wie PHT, Zyanose und Herzinsuffizienz 
– auch auf Arrhythmien, Restshunts, 
Klappenvitien, Aneurysmen und andere 
Komplikationen, wie Erythrozytose und 
Störungen des zentralen Nervensystems 
(Krampfanfälle, vorangegangene Schlag-
anfälle oder intrazerebrale Abszesse), 
 geachtet werden [20].
Die perioperative Betreuung bei zya-
notischen Patienten muss [55] 
F  den Lungenhochdruck senken, um 
den LBF zu verbessern,
F  den SVR erhöhen, um R-L-Shunts zu 
verringern,
F  die Normovolämie erhalten,
F  den Hämatokrit optimieren und
F  die dynamische RVOT-Obstruktion 
mit β-Blockern vermindern.
Eine Änderung der eingeatmeten Sauer-
stoffkonzentration hat nur geringe Aus-
wirkungen auf den SpO2, während eine 
systemische Vasokonstriktion den SpO2 
erhöht, indem R-L-Shunts verringert oder 
der Durchfluss durch die  aortopulmonale 
Kollateralen verbessert werden. Eine prä-
operative Phlebotomie zur Verbesserung 
der chirurgischen Hämostase kann bei 
einem Hämatokrit größer als 65% hilf-
reich sein.
Alle intravenösen Narkosemittel ver-
ringern den SVR, sodass die Dosis wich-
tiger als das eigentlich verabreichte Arz-
neimittel ist. Die Fähigkeit, das HZV als 
 Reaktion auf Stress zu erhöhen, ist bei 
vielen angeborenen Läsionen herabge-
setzt. Flüssigkeitsersatz soll eine Hypo-
volämie verhindern und muss luftfrei er-
folgen. Luftfilter oder Blasenfänger sind 
dabei kein Ersatz für eine gründliche Ent-
lüftung aller Schläuche und Injektionsan-
schlüsse. Eine Schnellinfusion mit Blasen-
fänger sollte bei der Infusion von großen 
Volumenmengen eingesetzt werden.
Während der maschinellen Beatmung 
steigt der PVR bei hohen intrathorakalen 
Drücken. Die Dauer der Einatmung hat 
dabei eine größere Wirkung als der inspi-
ratorische Druck. Darum führt eine Ver-
ringerung der Inspirationszeit und eine 
darauffolgende Erhöhung des inspirato-
rischen Drucks normalerweise zu einer 
Maximierung des LBF.
Die postoperative Betreuung die-
ser  Patienten sollte auf einer Intensivsta-
tion erfolgen, die auf die Betreuung von 
Herzpatienten spezialisiert ist, da da-
durch sowohl Morbidität als auch Morta-
lität verringert werden [3].  Konventionelle 
 Bewertungssysteme können die Mortali-
tät von chirurgischen Patienten mit AHF 
nicht ge-nau vorhersagen, wohingegen die 
Mortalität mittels Acute-physiology-and-
Chronic-Health-Evaluation(APACHE)-
Score-II bei medizinischen AHF-Patienten 
akkurat vorhergesagt werden kann [48].
Überwachung
Ist eine invasive Überwachung indi-
ziert, muss die optimale Position eines 
 Gefäßkatheters sorgfältig gewählt werden. 
Ein vorangegangener Blalock-Taussig-
Shunt oder eine vorherige Wiederherstel-
lung der Koarktation der Aorta können 
beispielsweise eine invasive Blutdruck-
überwachung auf der kontralateralen Sei-
te erfordern. Ein vorheriger Gefäßein-
griff kann zu Thrombosen, Stenosen, kol-
lateralen Gefäßen oder Vernarbung füh-
ren, die einen erfolgreichen Zugang und 
hämodynamische Messungen erschwe-
ren können. Zentrale Venenkatheter stel-
len bei Patienten nach einem Fontan-Ein-
griff ein erhebliches thromboembolisches 
Risiko dar, und eine diesbezügliche Indi-
kation sollte nur in Ausnahmefällen erfol-
gen. Eine Überwachung des Pulmonalar-
teriendrucks ist damit zwar möglich, aber 
die Messung des transpulmonalen Gra-
dienten erfordert einen chirurgisch im-
plantierten atrialen Katheter.
Eine persistierende linksseitige VCS 
ist mit 0,5% bei gesunden Personen und 
4% bei AHF-Patienten häufig [54]. In 
92% der Fälle entleert sich die linksseitige 
VCS über den Koronarsinus in den rech-
ten Vorhof. Bei den restlichen 8% ent-
leert sie sich jedoch in den linken Vor-
hof und führt damit zu einem R-L-Shunt. 
 Arrhythmie und myokardiale Ischämie 
aufgrund der Manipulation des Koronar-
sinus sind bei der Katheterisierung der 
linksseitigen VCS bekannt. Diese Anoma-
lie kann auch Auswirkungen auf die kor-
rekte Platzierung eines Pulmonalarterien-
katheters oder von Herzschrittmacher-
elektroden haben.
Die Pulsoximetrie muss bei Patienten 
mit AHF zwingend durchgeführt werden. 
Allerdings können mit der Puls oximetrie 
L-R-Shunts unerkannt bleiben. Die arte-
rielle SpO2 kann normal erscheinen, auch 
wenn das systemische HZV schwer ver-
mindert ist. In der Kapnographie wird der 
PaCO2 während der Ausatmung unter-
schätzt, wenn ein R-L-Shunt vorhanden ist.
Die Messung des HZV mit einem Pul-
monalarterienkatheter wird aufgrund 
der schwierigen oder unmöglichen Plat-
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zierung, dem Risiko der Induktion von 
 Arrhythmien und in Gegenwart von 
Shunts selten verwendet. Eine Pulskon-
turanalyse führt zu widersprüchlichen 
Ergebnissen und kann für diese Patien-
tengruppe nicht empfohlen werden [39, 
49]. Allerdings kann mit einer transpul-
monalen Thermodilution eine verlässli-
che Messung des HZV und des intratho-
rakalen Blutvolumens, einem Marker für 
die Vorlast, erreicht werden.
Über TOE sind Echtzeitinformationen 
zu Ventrikelfunktion, Vorlast, Shunts und 
Herzklappenfunktion verfügbar, womit 
dieses Instrument während kardialen und 
nichtkardialen Eingriffe sehr wertvoll ist.
Atemwegsprobleme
Erwachsene mit einem komplexen AHF 
können aufgrund von hypoplastischen 
Lungenarterien, einseitiger Lungenhypo-
plasie, restriktiver Lungenerkrankun-
gen, Skoliose oder Zwerchfelllähmungen 
eine herabgesetzte Lungenfunktion auf-
weisen [51]. Patienten mit primären LV-
Erkrankungen können von einer positi-
ven Druckbeatmung profitieren, weil der 
transmurale Druck reduziert wird [1]. An-
dererseits leiden Patienten mit einer pri-
mären RV-Dysfunktion unter einer posi-
tiven Druckbeatmung, weil dadurch 
der Druck im rechten Vorhof steigt und 
der venöse Rückfluss abnimmt. Durch 
die verminderte RV-Vorlast nimmt das 
Schlagvolumen und konsekutiv das HZV 
ab [1]. Eine zu hohe oder zu niedrige Blä-
hung der Lunge führt zu einem Anstieg 
des PVR, einer erhöhten RV-Nachlast und 
einem verringerten LBF. Die Auswirkun-
gen eines hohen positiven endexspiratori-
schen Drucks (PEEP) sind bei der Fontan-
Zirkulation oder RV-Dysfunktion beson-
ders schädlich.
Nieren­ und Leberprobleme
Unter den AHF-Patienten wiesen 41% 
eine leichte und 9% eine mittelere bis 
schwer gestörte glomeruläre Filtrations-
rate auf, was mit einem 3-fach erhöh-
tem Mortalitätsrisiko einhergeht [14]. Bei 
 zyanotischen Patienten tritt eine  gestörte 
Nierenfunktion noch häufiger auf [41]. 
Maßnahmen zum Schutz der Niere um-
fassen die sorgfältige Kontrolle der 
 Hämodynamik sowie die kritische Verab-
reichung von nephrotoxischen Wirkstof-
fen [1]. Patienten mit einem RV-Versagen 
können durch ein abdominelles Kom-
partmentsyndrom oder Aszites beson-
ders  gefährdet sein.
Erhöhte rechtsseitige Drücke verursa-
chen eine Stauung in den Lebervenen, die 
zu einer Leberzellnekrose und schließlich 
einer Leberzirrhose führen kann [56]. Die 
Leberfunktion kann sich bei einem nied-
rigen HZV oder bei Hypoxie weiter ver-
schlechtern [1].
Wiederbelebungsmaßnahmen
Patienten mit einer erheblichen AV-
Klappeninsuffizienz, PHT, schwerer 
links- oder rechtsseitiger Klappensteno-
se und Fontan-Zirkulation weisen keine 
 guten Erfolge bei einer kardiopulmona-
len  Reanimation auf. Der passive LBF in 
der Fontan-Zirkulation findet nur in der 
Entlastungsphase der Herzdruckmassa-
ge statt, sodass eine vollständige Entlas-
tung kritisch ist [1]. Eine mechanische 
Herzunterstützung durch ECMO ist bei 
Patienten mit AHF schwierig und wird 
durch Gefäßverschlüsse, Ischämie in den 
Extremitäten, Blutungen und Thrombo-
embolien noch erschwert.
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